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FOX - FORDYCE DISEASE, A CASE REPORT

Katherine Luisa Contreras-Gala'?

RESUMEN

Se presenta un caso infrecuente de enfermedad de Fox-Fordyce en regién vulvar, una dermatosis inflamatoria
no infecciosa, infrecuente, de glandulas apocrinas, caracterizada por una erupcién papular pruriginosa que
involucra vulva, axila y regién perianal, a predominio del sexo femenino, del cual no hay reportes nacionales.
Se presenta una paciente de 53 afios de edad, evaluada en consulta de ginecobstetricia, por presentar
desde hace 5 meses, erupcion papular en zona vulvar, asociado a prurito intermitente. Se tomé una biopsia
de la lesidn, y se envié al servicio de anatomia patoldgica, recibiéndose un fragmento de tejido de color
pardo oscuro, de 0,3 x 0,2 x 0,7cm, en la cual se evidencié glandulas apocrinas dilatadas, con secrecién
espesa constituida por mucina, en su luz. Cumpliendo con los criterios histopatoldgicos, se establecié el
diagnéstico de Enfermedad de Fox — Fordyce. Se considerd importante la presentacion de este caso debido
a la naturaleza infrecuente de esta enfermedad.

Palabras clave: Enfermedad de Fox-Fordyce; Prurito vulvar; Enfermedades de las glandulas sudoriparas;
glandulas sudoriparas (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT

Fox-Fordyce disease is a non-infectious, infrequent inflammatory dermatosis of apocrine glands, isolated by
a pruritic papular rash that usually begins frequently at puberty, and which may involve vulva, armpit and
perianal region. It affects women more frequently, approximately in a 9 to 1 ratio, compared to men. In the
presentation of the case of a female patient, 53 years old, in consultation of Gynecology-Obstetrics, of the
General Maria Auxiliadora Hospital, for presenting for 5 months, papular eruption in vulvar area, associated
with intermittent pruritus. A biopsy of the lesion was requested, and it was sent to the Pathological Anatomy
Service, receiving a fragment of dark brown tissue, 0.3 x 0.2 x 0.1cm, which was automatically processed,
obtaining a histological sheet, in which evidence dilated apocrine glands, which show a thick secretion
made up of mucin, in its light. The patient met the histopathological criteria for the diagnosis of Fox - Fordyce
disease. Consider the case presentation because of the infrequent nature of this disease.

Key words: Fox-Fordyce Disease; Pruritus vulvae; Sweat gland diseases; Sweat glands (source: MeSH NLM).

TRADUCCION

La enfermedad de Fox-Fordyce fue descrita por
primera vez en 1902 por George Henry Fox y John

apocrinas?. Su etiopatogenia es poco conocida y
afecta las areas que poseen glandulas apocrinas:
las axilas, las ingles, la regidn pubica, el periné, los
labios mayores, las areolas y el ombligo. Aparece

Addison Fordyce, es una dermatosis inflamatoria no
infecciosa, infrecuente, de glandulas apocrinas!”. Se
caracteriza por ser de curso crénico y por manifestarse
con papulas del color de la piel, muy pruriginosas, en
partes del cuerpo donde se concentran las glandulas

principalmente en mujeres pospuberales, entre los 13
ylos35anosdeedad,aunquesehancomunicadocasos
prepuberales y tras la menopausia®¥; sin predileccién
racial y con incidencia adn no establecida®. Afecta
principalmente a mujeres en una relaciéon de 9 a 1; de

' Hospital General Marfa Auxiliadora, Lima - Perd.
a Médico Residente de Anatomfa Patoldgica.
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forma ocasional se ha descrito algin caso en varones™
Con la estimulacion emocional o fisica de las glandulas
apocrinas se observan exacerbaciones paroxisticas.
Su tratamiento es discutido, se han utilizado distintos
regimenes terapéuticos con resultados dispares y no
siempre satisfactorios®+*),

La causa es una obstruccion intraepidérmica del
conducto de las glandulas apocrinas, y se plantea
la hipotesis que estd determinada por factores
hormonales y genéticos, con criterios histopatolégicos
que incluyen hiperqueratosis®, obstruccién del
infundibulo folicular?, cambios inflamatorios crénicos
en la dermis™, y dilatacién de los acinos de las glandulas
apocrinas™, las cuales muestran una secrecion espesa
de mucina eosindfila en sulumen™. El tratamiento no es
sencillo, pues algunos esquemas terapéuticos pueden
tener molestos efectos secundarios y las recidivas son
frecuentes®?. En otras revisiones, no se especifica un
tratamiento definitivo™; pero se describen algunas
opciones de tratamiento como los anticonceptivos
orales combinados para tratar y disminuir los sintomas
de mujeres en edad fértil™. Inclusive la isotretinoina
ha sido utilizada alguna vez en el tratamiento de esta
condicion®@, con resultados variables.

El presente trabajo tiene como objetivo presentar un
caso clinico de Enfermedad de Fox — Fordyce. Se decidié
la presentacion del caso por lo infrecuente de esta
enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una paciente de sexofemenino,de
53 afos de edad, post menopadsica con fecha de tltima
regla hace cinco afos y Papanicolaou negativo el 2019,
la cual fue evaluada en consulta de ginecobstetricia,
del hospital general Maria Auxiliadora, en noviembre
del 2019, por presentar desde hace 5 meses, erupcion
papular en zona vulvar, asociado a prurito intermitente.
Se tomo una biopsia de la lesién, y se envié al servicio
de anatomia patoldgica, recibiéndose un fragmento
de tejido de color pardo oscuro, de 0,3 x 0,2 x 0,17cm, el
cual fue procesado adecuadamente, obteniéndose una
ldmina histoldgica, en la cual se evidencié glandulas
apocrinas dilatadas, las cuales mostraban una secrecion
espesa constituida por mucina, en su luz; asociado a
cambios inflamatorios leves en dermis (Figuras 1y 2).
La paciente cumplia criterios histopatoldgicos para el
diagnostico de Enfermedad de Fox - Fordyce.

Se diagnosticd como Enfermedad de Fox-Fordyce,
debido a que ninguna medicaciéon ninguna medicacion
ha demostrado ser convincentemente eficaz, se decidié
mantener al paciente con tratamiento sintomatico.

Figura 2. Presencia de glandulas apocrinas con
secrecién de mucina en su luz (H-E 10x).

DISCUSION

En la biopsia de la lesién se evidencié glandulas
apocrinas dilatadas, las cuales mostraban una
secrecion espesa de mucina eosindfila en su luz.
Dentro de los criterios histopatolégicos para el
diagnostico de la Enfermedad de Fox-Fordyce, se
incluyen hiperqueratosis®?, obstruccion del infundibulo
folicular®, cambios inflamatorios crénicos en la
dermis®, y dilatacion de los acinos de las glandulas
apocrinas™, las cuales muestran una secrecion espesa
eosindfila de mucina en su lumen®™. El presente caso
cumple con dos de los cuatro criterios mencionados,
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los cuales asociados a las caracteristicas clinicas de la
paciente, nos permitié realizar el diagnoéstico final de
Enfermedad de Fox-Fordyce, descartando diagnosticos
diferenciales como liquen amiloide, liquen nitidus,
siringomas eruptivos, foliculitis infecciosa, mucinosis
folicular y enfermedad de Darier, entre otros®”.

Laetiologianohasidoaunesclarecida.Nosehandescrito
alteraciones genéticas ni polimorfismos asociados®; sin
embargo, Rubio y colaboradores involucran elementos
genéticos, endocrinos, metabdlicos o ambientales sin
gue exista evidencia a favor de ninguno de ellos®4.

Como opcién terapéutica de primera linea, algunos
autores proponen el uso de inhibidores de la
calcineurina, especificamente pimecrolimus, ya que
este medicamento fue desarrollado para tratar procesos
inflamatorios como los que caracterizan la enfermedad
luego de la ruptura del conducto glandular y también
porque, mediante un mecanismo desconocido,
inhibe la hiperqueratosis y la obstruccion folicular®,
No obstante, en otras literaturas no se especifica un
tratamiento definitivo!’; pero se describen algunas
opciones de tratamiento como los anticonceptivos
orales combinados para tratar y disminuir los sintomas
de mujeres en edad fértil'", lo cual actualmente, junto
con tratamiento sintomatico, es lo que se plantea iniciar
como tratamiento en la paciente. La paciente recibio
Unicamente tratamiento sintomatico, siendo esta una
limitacion en la evolucién del cuadro clinico.
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CONCLUSION

Es de suma importancia que en casos de prurito vulvar de
etiologia incierta, y al encontrarnos frente a una biopsia de
vulva en dichos casos, tengamos en cuenta el diagnéstico
presentado en este reporte de caso. Por medio del
presente articulo, se buscé reportar el primer caso a nivel
nacional de Enfermedad de Fox- Fordyce en vulva.
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